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Муковисцидоз (МВ) является распространенным 
наследственным заболеванием. Это заболевание 
обусловлено мутацией гена муковисцидозно-
го трансмембранного регулятора проводимости 
(МВТР) и характеризуется поражением экзо-
кринных желез жизненно важных органов и име-
ет обычно тяжелое течение и неблагоприятный 
прогноз [2, 3]. Белок МВТР функционирует как 
цАМФ-зависимый хлорный канал, участвует в 
проведении воды и АТФ и выполняет ряд других 
важных функций [5]. Частота встречаемости сре-
ди европейцев ‒ 1 : 1 600 новорожденных, частота 
носительства гена МВ ‒ 1 : 20 [6]. Распространен-
ность в России, по данным Всемирной организа-
ции здравоохранения, 1 : 4 900, зарегистрированы 
и получают лечение более 2 200 больных МВ [1], 
а предполагаемое число больных ‒ около 12 тыс. [5]. 
В Пензенской области состоят на диспансерном 
учете 17 пациентов с подтвержденным МВ, из них 
11 детей и 6 взрослых до 30 лет. Диагностика МВ, 
несмотря на существенные достижения, остается 
не на должном уровне. Примерно у 3% больных 
МВ остается недиагностированным и во взрослом 
возрасте [5]. Большинство пациентов умирают от 
тяжелой бронхолегочной инфекции и дыхательной 
недостаточности (ДН). Сведения о репродуктивной 
функции у больных МВ в доступной литературе 
редки. Известно, что МВ неблагоприятно влияет на 
течение беременности, родов и состояние здоровья 
ребенка [7]. Нередко беременность заканчивается 
прерыванием, преждевременными родами и рожде-
нием недоношенного ребенка. Поэтому вопросы 
ранней диагностики заболевания, правильного ве-
дения больных, в том числе беременности и родов у 
женщин, страдающих МВ, являются актуальными.
В статье представлены описание случая впервые 
выявленного МВ у беременной женщины и его анализ. 
Больная С. (23 года) поступила в ГБУЗ «ПОКБ 
им. Н. Н. Бурденко» г. Пензы с жалобами на кашель 
с трудноотделяемой очень вязкой мокротой гнойно-
го характера до 200 мл за сутки, колющие боли в ле-
вой половине грудной клетки, выраженную одышку 
при минимальной физической нагрузке, слабость.
Страдает бронхолегочной патологией с детства – 
беспокоили редкий сухой кашель, иногда с трудно-
отделяемой вязкой мокротой, который усиливался 
после переохлаждения, с обострениями до 3 раз в 
год, при физических нагрузках ‒ одышка. С 2011 г. 
отмечается усиление кашля, он приобрел постоян-
ный характер. Наблюдалась по месту жительства с 
диагнозом «хронический бронхит». В конце 2011 г. 
при оформлении на работу на флюорограмме выяв-
лен диссеминированный процесс в легких, в связи 
с чем с февраля по май 2012 г. лечилась в противо-
туберкулезном диспансере с диагнозом «диссеми-
нированный туберкулез легких», затем в течение 
2 мес. в противотуберкулезном санатории. Однако 
при многократном исследовании мокроты на мико-
бактерии туберкулеза (МБТ) люминесцентной бак-
териоскопией и культуральным методом получены 
отрицательные результаты. Также отсутствовала по-
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генография органов грудной клетки ‒ РГ ОГК). 
В 2013 г. пациентка повторно пролечена по поводу 
туберкулеза. Однако на РГ ОГК изменения в легких 
по прежнему сохранялись, что свидетельствовало о 
безуспешности лечения противотуберкулезными 
препаратами. До момента настоящего обследования 
состоит на диспансерном учете с диагнозом «клини-
ческое излечение диссеминированного туберкуле-
за легких с наличием больших посттуберкулезных 
изменений в виде фиброза, плотных очагов. МБТ 
(-). 3-я ГДУ». 
После переохлаждения 21.09.2015 г. появились 
катаральные явления носоглотки, повысилась 
температура тела до 38°С. Лечилась народными 
средствами в связи с беременностью (30 недель). 
В течение недели сохранялась фебрильная темпе-
ратура, усилился кашель, присоединилась одыш-
ка, 28.09.2015 г. обратилась к терапевту по месту 
жительства, РГ ОГК не выполняли по причине бе-
ременности. Получала ампициллин 500 мг 2 раза 
в сутки внутримышечно, эуфиллин ½ таблетки 
2 раза в сутки, сироп алтея. С 30.09.2015 г. стала 
нарастать одышка, сохранялась высокая темпе-
ратура (до 38,3°С), 3.10.2015 г. ввиду прогресси-
рования одышки (в покое пациентка занимала 
вынужденное положение полусидя) бригадой 
скорой помощи доставлена в районную больницу, 
госпитализирована в терапевтическое отделение. 
Осмотрена терапевтом, акушером-гинекологом, 
выполнена РГ ОГК, выявлены изменения обоих 
легких, расцененные как посттуберкулезные, дву-
сторонняя полисегментарная пневмония. Начата 
антимикробная и дезинтоксикационная терапия. 
В 02:00 4.10.2015 г. развилась угроза преждевремен-
ных родов на сроке 32 недели, в связи с чем переве-
дена в перинатальный центр г. Пензы, где поставлен 
диагноз «беременность 32 недели. Головное предле-
жание. Первородящая. Недостаточный рост плода 
(ВЗРП 2-й ст.), асимметричная форма. Маловодие. 
Внебольничная пневмония». При обследовании в 
перинатальном центре в анализе крови лейкоцитоз 
(10,6 × 109/л), СОЭ 40 мм/ч; в анализе мочи белок 
0,15 г/л; при наружном и влагалищном осмотре 
гинеколога – влагалище узкое, наружный зев зам-
кнут, выделения творожистые, воды целы, матка 
возбудима, сердцебиение плода до 140 в 1 мин; при 
кардиотокографии ‒ выраженные нарушения со-
стояния плода (показатель состояния плода 2,26, 
по Апгар 9,8 балла). Проводили антибактериальную 
терапию амоксициллином 1,2 г/с, профилактику 
синдрома дыхательных расстройств плода декса-
метазоном 24 мг/сут и эуфиллином 2,4% 10,0 на 
физиологическом растворе внутривенно капельно, 
оксигенотерапию. После наблюдения в течение 6 ч 
консилиумом врачей решено, что показаний для 
экстренного родоразрешения нет, необходим пере-
вод в соматический стационар для лечения пнев-
монии. В случае развития регулярной родовой 
деятельности рекомендован вызов врачебной бри-
гады по акушерству и неонатологии для оказания 
помощи на месте. По тяжести экстрагенитальной 
патологии 04.10.2015 г. в 10:40 переведена в ПОКБ 
им. Н. Н. Бурденко, госпитализирована в отделение 
реанимации. 
В анамнезе: является третьим по счету ребенком 
в семье (всего 5 детей, все здоровые девочки, ро-
дились в срок). Со слов пациентки, в пятилетнем 
возрасте переболела пневмонией. Страдает частыми 
простудными заболеваниями, бронхитами. В 2012 г. 
выполнена полипэктомия по поводу хронического 
полипозного синусита, к лор-врачу больше не об-
ращалась. Вредные привычки отрицает. Замужем, 
первая беременность закончилась выкидышем на 
сроке 5 недель, вторая беременность – настоящая, 
протекала с угрозой прерывания на сроках 12, 15-16 
и 20 недель, по поводу чего находилась на сохра-
нении. Наследственность – отец умер в возрасте 
52 лет от рака поджелудочной железы. У младшей 
сестры – заболевание желудка (какое, не знает).
При поступлении состояние тяжелое (вынужден-
ное сидячее положение), что обусловлено тяжелой 
ДН и интоксикационным синдромом. В сознании, 
контакту доступна. Астенического телосложения, 
пониженного питания (ИМТ = 15,7 кг/м2). Кожные 
покровы бледные, чистые, акроцианоз. Перифери-
ческие лимфоузлы не увеличены. Костно-мышечная 
система без патологии. Грудная клетка астеническая, 
обе ее половины симметрично участвуют в акте ды-
хания, при пальпации безболезненная, в дыхании 
участвует вспомогательная мускулатура. ЧДД 36 
в 1 мин. SpО2 = 91%. При перкуссии притупление 
легочного звука по задней поверхности в нижнеба-
зальных отделах с обеих сторон. При аускультации 
ослабленное везикулярное дыхание и влажные мел-
копузырчатые хрипы в зоне притупления легочно-
го звука. АД 110/70 мм рт. ст., ЧСС = 140 уд/мин. 
Границы сердца в норме. Тоны сердца приглушены, 
ритмичные, акцент II тона над легочной артерией. 
Живот увеличен за счет беременной матки, безбо-
лезненный. Область почек не изменена. Симптом 
поколачивания отрицательный с обеих сторон. Ди-
урез в норме. Периферических отеков нет.
Консилиумом врачей поставлен диагноз «вне-
больничная двусторонняя полисегментарная пнев-
мония (возможно вирусно-бактериальная), тяже-
лое течение. ДН II степени. Синдром системного 
воспалительного ответа. Интоксикационный син-
дром. Двусторонний туберкулез легких, активная 
фаза? Беременность 32 недели. ВЗРП II степени, 
асимметричная форма. Маловодие». Было решено в 
интересах плода провести срочное родоразрешение 
путем операции кесарева сечения с последующей 
консультацией фтизиатра для определения актив-
ности туберкулеза легких и выработки дальнейшей 
тактики лечения. 05.10.2015 г. выполнена операция 
кесарева сечения, которая осложнилась респира-
торным дистресс-синдромом, в связи с чем больная 
переведена на искусственную вентиляцию легких 
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(ИВЛ) в режиме управления по давлению с кон-
центрацией кислорода в ДС 50%. Ребенок родился 
жизнеспособным, без физических отклонений, пе-
реведен в перинатальный центр. ИВЛ проводилась 
у пациентки с 05.10.2015 г. (с 12.10.2015 г. через тра-
хеостомическую трубку) по 30.10.2015 г. по при-
чине неэффективности самостоятельного дыхания, 
осложнилась стенозом трахеи. 
При обследовании выявлено: в общем анализе 
крови – гемоглобин 105 г/л, эритроциты 
3,95 × 1012/л, тромбоциты 325 × 109/л, лейкоциты 
15,2 × 109/л, палочкоядерные 38%, сегментоядерные 
40%, лимфоциты 13%, моноциты 9%, метамиелоциты 
1-2%, токсическая зернистость нейтрофилов (+), 
СОЭ 64 мм/ч; в биохимическом анализе крови – 
общий белок 72 г/л, билирубин 9,1 мкмоль/л, 
глюкоза 7,6 ммоль/л, АЛТ 5,8 ед/л, АСТ 13,4 ед/л, 
α-амилаза 182 ед/л, креатинин 50 мкмоль/л, 
мочевина 6,3 ммоль/л, калий 3,8 ммоль/л, натрий 
155 ммоль/л, СРБ 384,7 мг/л, прокальцитонин 
0,5, ПТИ по Квику 109%, pO2 72,6%, pCO2 60,9%, 
FShunte 31,5; в анализе мочи – рН = 5,5, плотность 
1025, белок 0,105 г/л, эпителий плоский 6-8 в 
поле зрения, лейкоциты 10-15 в поле зрения; 
в анализе мокроты выделено большое количество 
лейкоцитов, ассоциированная микрофлора 
(грамположительные и грамотрицательные 
кокки, синегнойная палочка), КУМ(-) трижды 
люминесцентная бактериоскопия. Проба Манту 
с 2 ТЕ и проба с диаскинтестом отрицательные 
(информации о ранее проводимой пробе Манту 
нет); мазок из носа и зева на вирусы гриппа 
методом ПЦР – РНК вирусов гриппа А и В 
не выявлены; анализ крови на гепатиты В и С 
(HBs-антиген и анти-HCV) отрицательный; при 
фибробронхоскопии выявлен гнойный эндобронхит; 
цитологическое исследование смыва из бронхов – 
эпителий бронхов в состоянии дистрофии на фоне 
большого количества нейтрофилов и детрита; посев 
смыва с бронхов – синегнойная палочка; на ЭКГ – 
атриовентрикулярная диссоциация, метаболические 
изменения в миокарде с удлинением интервала QT; 
УЗИ вен нижних конечностей – признаков тромбоза 
вен нижних конечностей не выявлено.
Рентгенография и КТ ОГК – по всем легочным 
полям диссеминированные мономорфные очаго-
воподобные тени, пятнисто-ячеистая деформация 
легочного рисунка на фоне диффузного пневмо-
склероза. Множественные двусторонние распро-
страненные бронхоэктазы смешанного типа. Кор-
ни легких структурные, не расширены, тяжистые. 
Тень сердца не расширена (рис. 1 и 2). 
По клинико-лабораторным данным туберкулез-
ный процесс был исключен, заподозрен МВ. При об-
следовании потовый тест у пациентки положитель-
ный (содержание хлорида натрия 110 ммоль/л), 
у новорожденного ребенка отрицательный.
На фоне лечения (интенсивная антимикробная, 
противовирусная, бронхолитическая, муколити-
ческая, отхаркивающая, длительная оксигеноте-
рапия, санация трахеобронхиального дерева) со-
стояние улучшилось, выписана с рекомендациями 
обследования в отделении МВ НИИ пульмоноло-
гии г. Москвы. В 2016 г. диагноз МВ подтвержден 
генетическим типированием. Выставлен диагноз 
«МВ (3849+10kbC T), смешанная форма, тяжелое 
течение. Хроническое инфицирование дыхатель-
ных путей P. аeruginosa. Хронический полипоз-
ный риносинусит». С тех пор получает пульмозим 
1 раз в день и беродуал ДАИ по 2 дозы 2 раза в 
день, находится под наблюдением пульмонолога. 
Последний осмотр пульмонолога в июне 2018 г. 
Рис. 1. Рентгенография ОГК
Fig. 1. Chest X-ray
Рис. 2. КТ ОГК
Fig. 2. Chest computed tomography
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Состояние стабильное, без отрицательной дина-
мики.
Заключение
В данном случае поздняя диагностика обуслов-
лена редкой встречаемостью данной патологии в 
Пензенской области (17 пациентов с верифициро-
ванным МВ), а значит, и отсутствием опыта у боль-
шинства практических врачей. Настороженность 
врачей в отношении туберкулеза оказалась более 
значимой, нежели по поводу МВ.
Очередное тяжелое обострение бронхолегочной 
инфекции на фоне беременности послужило пово-
дом для перевода пациентки в специализированное 
отделение, где был впервые поставлен диагноз МВ.
Патология дыхательных путей является глав-
ной причиной осложнений и летальности при МВ. 
Именно во взрослом возрасте состояние здоровья 
и продолжительность жизни больных МВ связаны 
с возрастающей частотой бронхолегочных ослож-
нений, что имеет место в нашем случае. С увеличе-
нием возраста у больных формируются постоянные 
очаги хронической легочной инфекции, основны-
ми возбудителями которой являются синегной-
ная палочка и стафилококк, причем после 18 лет 
хроническая синегнойная инфекция выявляется 
у 80% больных МВ [4], что указывает на специфи-
ческий характер ассоциации данного возбудителя 
и МВ. Выявление хронической синегнойной ин-
фекции знаменует прогрессирование легочного 
процесса, которое наблюдается у 85-90% больных 
МВ, в том числе у представленной нами пациентки.
Обращает на себя внимание рецидивирующее те-
чение инфекционно-воспалительного процесса на 
фоне стойких изменений в бронхолегочной системе 
с формированием бронхоэктазов, перибронхиаль-
ной инфильтрации, распространенного пневмофи-
броза и буллезной эмфиземы. Имеет место изме-
нение нутритивного статуса, а именно снижение 
массы тела. Нередко у больных старшего возраста 
выявляются пансинусит и полипоз носа. Все эти 
изменения наблюдаются у пациентки С.
У женщин, страдающих МВ, нередко бывает 
нарушение половой функции в виде расстройства 
менструального цикла и снижения фертильности. 
Беременность и роды у них всегда представляют 
опасность из-за возможного прогрессирования ДН 
и других осложнений со стороны легких, что прои-
зошло и с нашей больной.
Диагноз МВ базируется на наличии хроническо-
го бронхолегочного процесса, кишечного синдро-
ма, положительного потового теста (содержание 
натрия и хлора > 60 ммоль/л), который является 
золотым стандартом прижизненной диагностики 
МВ. При этом достаточно сочетания любых двух из 
этих признаков для постановки диагноза.
Выраженный полиморфизм МВ определяет и 
варианты его течения. Наиболее типичным явля-
ется постепенное начало с развитием хронического, 
нередко обструктивного, бронхита. У небольшого 
числа больных, даже при поздней диагностике и 
отсутствии адекватной терапии, наблюдается более 
благоприятное течение МВ, что связано с легкими 
проявлениями и атипичными формами заболевания 
и позволяет им достичь взрослого состояния (в их 
числе и наша пациентка). Однако во всех случаях 
при отсутствии адекватного лечения заболевание 
прогрессирует и прогноз неблагоприятный.
Поздняя диагностика МВ связана с малой про-
грессией клинических симптомов, что определяется 
мягкими мутациями, и такие больные имеют луч-
ший прогноз. Примерно у 3% больных МВ остается 
недиагностированным и во взрослом возрасте [5]. 
И в то же время число выявленных случаев МВ у 
взрослых растет: у 13% больных, находящихся на 
учете в НИИ пульмонологии г. Москвы, диагноз 
был поставлен после 18 лет [1]. 
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